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Hidranencefalia é uma expressio criada por Cruveilhier para designar
Jama anomalia encefalica bem definida anatomo e clinicamente, embora de
ctiopatogenia ainda incerta. Suas caracteristicas principais sfo: aus&ncia to-
tal ou quase total dos hemisférios cerebrais com integridade dos revestimen-
tos meningeo e craniano; a cavidade resultante fica cheia de liqliido céfalo-
raquidiano. Nas autépsias o fato mais notavel vem a ser a falta dos he-
misférios cerebrais; algumas vézes encontra-se ilhotas mal formadas de cé-
lulas nervosas em franco contraste com a pia-aracndide que se apresenta in-
tacta. Torna-se 6bvio destacar os elementos para o diagnodstico diferencial
com as hidrocefalias, pois nestas, mesmo nos casos em que os ventriculos au-
mentam enormemente de volume, persistem sempre restos dos hemisférios
cerebrais, suficientes para que nao se tenha davida quanto as etapas pelas
quais passou o processo patoldgico em sua progressdo. Quanto a anencefa-
lia, ndo ha qualquer margem para a confusdo, uma vez que nos monstros
anencefalicos a caracteristica mais evidente é a falta de desenvolvimento do
cranio, o que lhes confere aspecto peculiar.

O interésse do estudo da hidranencefalia reside principalmente na neces-
sidade do diagnéstico diferencial com as hidracefalias, uma vez que estas ad-
mitem uma tentativa terapéutica, enquanto que a hidranencefalia, por 6bvias
razoes, acarreta progndstico absolutamente mau.

As caracteristicas clinicas principais da hidranencefalia sio as seguintes:
1) Contrastando com o desenvolvimento psicomotor da crianca normal, a
crianca hidranencefalica mantém o quadro neurolégico proprio do recém-nas-
cido (R.N.), acrescido de uma ou outra das manifestagbes patologicas que
passaremos a enumerar; lembremos que na primeira semana de vida é pos-
sivel confundir-se o portador de hidranencefalia com um R.N. normal. 2) O
aumento de volume do cranio é um dos primeiros sinais que chamam a
atencdo dos pais e dos clinicos; note-se, entretanto, que algumas vézes éste

Trabalho do Servico de Neurologia da Fac. Med. da Univ. de Sao Paulo (Prof.
A. Tolosa), apresentado ao Departamento de Neuro-Psiquiatria da Associacdo Pau-
lista de Medicina em 7 fevereiro 1955. Entregue para publicacdo em 15 maio 1955.

* Livre-Docente.

**  Assistentes.



326 ARQUIVOS DE NEURO-PSIQUIATRIA

aumento é pouco evidente. 3) Persisténcia dos reflexos préprios do RN. O
reflexo de Moro é em geral de limiar muito baixo. Os reflexos de preensao
e de succdo continuam com as caracteristicas proprias daqueles observados
nos R.N. mesmo que o paciente hidranencefalico sobreviva por muitos meses.
4) Incoordenacdo dos movimentos oculares, estrabismo e falta completa de
contactua¢do pela visdo. As pupilas, em geral, reagem & luz. 5) Podem
ser observados tremor ou rigidez intermitentes, crises de hiperextensao do
tronco, da cabeca e dos membros. 6) A palpag¢do do cranio pode dar a im-
pressao de flutuacao dos ossos disjuntos. A percussido da, em geral, som
timpanico.

Dos exames paraclinicos que devem ser utilizados, chamamos a atencéo
para os seguintes: 1) O EEG mostra falta completa de atividade elétrica.
2) O liqiiido céfalo-raquidiano, obtido por puncédo craniana, pode ser limpido
e incolor, limpido e xantocrémico ou francamente hemorragico. Durante a
puncido é possivel sentir-se a falta da resisténcia correspondente aos hemis-
férios cerebrais, que é facilmente percebida nas puncgbes ventriculares reali-
zadas nos casos de hidrocefalia. 3) A transilumina¢do é um recurso apre-
ciado por todos os que tém estudado o assunto. A simplicidade déste mé-
todo de exame e os resultados que varios autores tém obtido com seu em-
prégo, tornam dificilmente compreensivel sua pequena difusdo entre os neu-
rologistas e pediatras.

Recentemente Olive e Du Shane! relataram um caso de hidranencefalia
em que o diagnoéstico foi firmado por meio de transiluminacio, com tal se-
guranca que os autores nao tiveram qualquer divida em firma-lo, mesmo sem
a confirmacio necroscépica. E interessante recordar que, em 1909, Strasbur-
ger propugnava o emprégo da transiluminacdo para o diagnéstico da hidro-
cefalia desde que a espessura do cérebro remanescente nao excedesse de 1
cm; esta opinido foi confirmada mais tarde (1913-1915-1923) por Bokay.
Mais recentemente, Hamby, Kraus e Bewick 2 reestudaram o assunto apre-
sentando 7 observacdes de hidranencefalia, pondo em destaque o grande valor
da transiluminacdo para o diagnéstico desta ultima e nao da hidrocefalia
como pretendiam os autores anteriormente citados. Hamby e col. afirmam
mesmo que muitas das observacbes anteriormente feitas poderiam ter sido
de casos de hidranencefalia que eram errdneamente interpretadas como de
hidrocefalias, pois as comprovacdoes necroscopicas eram escassas; em abono
déste ponto de vista, afirmam éstes autores ter submetido & transiluminacao
numerosos casos de hidrocefalia, chegando a conclusdao de que mesmo cére-
bros muito finos impedem a transparéncia da luz; sOmente em um caso em
que a espessura do cérebro era de 3 mm puderam éles obter a transilumina-
¢do. O érro diagnoéstico que fizemos nos dois casos cujas observacdes ire-
mos apresentar foi em grande parte conseqiiéncia da exagerada confianca
neste método diagnéstico, que precisa ainda ser muito trabalhado antes de
autorizar conclusbdes seguras.

Antes de relatar as observacoes, teceremos alguns comentirios sobre a
patogenia da hidranencefalia. Trata-se de assunto controvertido, cujo estudo
se encontra ainda em fase de coleta de material. Varios autores (Spiel-
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meyer, Marburg ¢ Casamajor, Cohn e Neuman) acreditam que a causa ini-
cial do disturbio seja uma anomalia vascular. Este ponto de vista estaria
de acdordo com estudos recentes anatomo-clinicos e experimentais, realizados
por Vogel e McClenahan ?: injetando uma substancia de contraste capaz de
permitir a nitida visualizacdo das artérias intracranianas em 14 monstros
anencefalicos, éstes autores encontraram numerosas anomalias em ramos ori-
ginados da card6tida interna, estabelecendo uma correspondéncia entre estas
anomalias e a falta de desenvolvimento das formacgdes nervosas normalmente
supridas por estas artérias; para contraprova realizaram experiéncias ocluin-
do ramos de artérias da circulacido cerebral em embrides de pintos, verifi-
cando, depois, a correspondente falta de desenvolvimento das formagdes ner-
vosas que deveriam receber esta irrigacdo. Tais estudos — feitos com anen-
cefalicos — poderiam ser estendidos para os hidranencefalicos? Foi esta a
pergunta que fizemos a nés mesmos, baseados nas idéias dos autores ja ci-
tados e nas observacoes de Hamby e col., que também verificaram, anatomo-
patologicamente, numerosos disturbios vasculares em seus casos.

Procurando esclarecer éste aspecto da patogenia, realizamos o estudo
arteriografico in vivo nos dois pacientes cujas observagdes apresentaremos.
Nio pretendemos tirar qualquer conclusdo com dois casos apenas, porém
julgamos que esta contribuicdo podera ser o inicio de um trabalho que talvez
venha a lancar alguma luz sobre éste obscuro terreno.

Caso 1 — J. E. P. (reg. 389.083), branco, brasileiro, sexo masculino, com 10 dias
de idade, nascido em 25-10-1954, no 7¢ més de gestacdo, de parto normal, com pla-
centa prévia marginal. Recém-nascido com 2250 g de péso e 42 cm de estatura
(fig. 1), com distrofia acentuada, ligeira ictericia, sem anormalidades ao exame dos
aparelhos respiratério, circulatério, digestivo e génito-urinario; pele fria, principal-
mente no segmento cefalico, com ligeira cianose peri-oral; chorou logo ao nascer;
succdo inicialmente satisfatéria, depois progressivamente enfraquecida, necessitando
ser alimentado com colher.

Exame clinico-neurolégico — Cranio: perimetro, 36,5 cm; distancia antero-pos-
terior, 24,5 cm; distancia biauricular 21 em; bregma medindo 8:8 cm, prolongando-se
até a lambda que media 4:4 cm; suturas disjuntas de maneira geral, com as fon-
tanelas ligeiramente abauladas e tensas. O paciente nido apresentava paralisias, mas
a movimentacido espontadnea era escassa e débil; atitude normal, com o0s membros
semifletidos; hipotonia generalizada; colocado em decubito ventral, rodava a cabeca
para os lados; colocado nas posicées adequadas, ndo fazia movimentos de reptacéo,
porém esbocava os movimentos de marcha do recém-nascido. N&o se obteve respos-
ta & pesquisa dos reflexos osteotendinosos dos membros inferiores; nos membros su-
periores estavam presentes e simétricos, os reflexos bicipital e estilo-radial; sinal de
Babinski bilateral; reflexo de Magnus e Kleijn com resposta parcial, apenas nos
membros inferiores; reflexo de Moro com resposta viva, simétrica, trepidante; “grasp-
ing” dos dedos e artelhos, com fase de laténcia prolongada; reflexo de succido pre-
sente, fraco, lento. Choéro fraco, gemente, constante.

Exames complementares — Foi feita a transiluminacdo da cabeca, ndao se ob-
servando qualquer transparéncia. Exames de ligitido céfalo-raquidiano — Puncio no
hemicranio direito através da disjuncado sutural: pressdo inicial 18 (manémetro de
Claude); volume retirado 10 ml; 37 células por mm3 (70% linfécitos, 24% mondécitos
e 69 polinucleares neutréfilos), hemacias incontaveis; 360 mg de proteinas, 750 mg
de cloretos e 26 mg de glicose por 100 ml; reacdo de Pandy fortemente positiva;
reacdo de Takata-Ara positiva (tipo vermelho). Puncdo no hemicranio esquerdo:
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pressdo inicial 6; volume retirado 10 ml; 40 células por mm? (709 linfécitos, 247
monoécitos, 6% polinucleares neutrofilos), hemacias incontaveis; 360 mg de proteinas
por 100 ml; reacdo de Pandy fortemente positiva; reacdo de Takata-Ara positiva (tipo
vermelho). N&o foi conseguido liquor por punc¢do lombar. Puncdo suboccipital:
pressdo inicial 6; volume retirado
4 ml; 56 células por mm?* (70% lin-
fécitos, 249, mondcitos, 6% polinu-
cleares neutrofilos), hemacias incon-
taveis; 50 mg de proteinas, 700 mg
de cloretos, 53 mg de glicose por
100 ml; reacdo de Pandy positiva.
O liqiiido obtido nas puncdes intra-
cranianas era fortemente turvo e es-
verdeado; as hemacias estavam de-
sintegradas formando massas de con-
tornos irregulares.

Com o diagnéstico de hidrocefa-
lia congénita bloqueada, a crianca
foi submetida & cardtido-angiografia
esquerda (fig. 2). Em incidéncia la-
teral, a artéria cerebral anterior
mostra aspecto bastante diferente
daquele observado no adulto nor-
mal; seu segmento ascendente segue
trajeto ligeiramente sinuoso em di-
recao sensivelmente paralela ao soa-
lho do andar anterior do cranio; ao
nivel da curva que corresponde ao
joelho do corpo caloso, essa artéria
se divide em dois ramos que pelo
seu trajeto podem ser identificados
como sedo as artérias pericalosa e
calosa marginal; em incidéncia sa-
gital, ésse vaso se projeta sdébre o
plano mediano. A artéria cerebral
média, nido identificdvel nas incidén-
cias laterais, segue, em projecdo an-
tero-posterior, trajeto obliquo de den-
tro para fora, sendo ligeiramente en-
curvada em arco coéncavo para Ci-
ma. Foram contrastadas, também,
as artérias basilar, comunicantes
posteriores e cerebrais posteriores, estas ultimas representadas por “penachos” de
vasos tortuosos curtos e muito delgados. N&o foi possivel identificar os elementos
na fase venosa que apareceram na primeira e na ultima fase do angiograma (4
segundos apo6s a primeira chapa).

N&o foi feita a eletrencefalografia. A crianca faleceu em 13-11-1954, tendo sido
firmado o diagnostico de hidrocefalia, baseado principalmente no fato de que, pela
transiluminacdo, ndo ter sido verificada transparéncia a luz.

Fig. 1 — Caso 1 (J. E. P.). Fotografia do
paciente mostrando a desproporcdo entre o
volume do cranio e a estatura.

Necropsia — Calota craniana apresentando disjuncdo de suturas e alargamento
das fontanelas. Dura-mater ¢ seios venosos aparentemente sem alteracdes. Os he-
misférios cerebrais sdo representados por duas vesiculas de paredes finas e transli-
cidas (fig. 3), nas quais se vé, por transparéncia, a réde vascular e manchas branco-
amareladas opacas. Estrutura aparentemente normal da face basal dos lobos tem-
poral e occipital, da face basal do diencéfalo, e de tddas as estruturas correspon-
dentes ao mesencéfalo e rombencéfalo (fig. 4). As vesiculas acima referidas sio
continuas com as porc¢des aparentemente normais do cérebro, sendo adaptadas aos
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Fig. 2 — Caso 1 (J. E. P.). Carétido-angiografia: ACA = artéria cerebral
anterior; ACM = artéria cerebral média; ACP = artéria cerebral posterior;
AB = artéria basilar; Com = artéria comunicante posterior.

contornos da dura-mater e comunicando-se amplamente abaixo da foice cerebral;
abertas estas vesiculas, houve saida de liqliido turvo e esverdeado. O soalho dessas
cavidades € constituido pelo soalho dos cornos posterior e inferior dos ventriculos
laterais que se comunicam amplamente na linha mediana (fig. 5) e se prolongam
de permeio a duas massas ovoéides de tecido, que medem cérca de 3 cm ho eixo
antero-posterior e se dispdem uma de cada lado da linha mediana, fazendo saliéncia
no fundo da cavidade. Os plexos coroideos dos ventriculos laterais se dispdem ao
longo das faces posterior e medial dessas massas e se perdem em férames de Monro
puntiformes. Nos demais 6rgdos nada de anormal foi verificado quanto a topografia
e desenvolvimento. Diagnoéstico anidtomo-patoldgico: Hidranencefalia.
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Caso 2 — A. B.,, branco, brasileiro, sexo masculino, com 50 dias de idade (reg.
365.330), levado ao Servico de Neurologia por apresentar aumento do volume do
cranio. NAo puderam ser obtidas informacdes sobre as condi¢cdes de gestacdo e parto.

Exame clinico-neurolégico — Crianca distrofica (péso 2.575 g; estatura 45 cm;
perimetro toracico 35 em), com facies e algumas caracteristicas somaticas de pre-
maturidade, apresentando despropor-
cdo nitida entre o volume do cranio
e o resto do corpo, e entre o volume
do cranio e da face, com predominio
daquele (perimetro craniano 39 cm;
distancia antero-posterior 27,5 cm;
distancia biauricular 23 cm). Cranio
apresentando disjuncido de tdédas as
suturas, sendo que 0s VArios o0ssos
estavam separados uns dos outros,
flutuando, a pressdo, sObre massa
ligiiida subjacente; nao havia lesdes
no couro cabeludo, nem alteracdes
circulatorias dignas de nota. Esque-
leto dos membros e coluna vertebral
normal. Aparelhos digestivo, circu-
latério e respiratorio sem anormali-
dades. Ectopia do testiculo direito.
Atitude caracteristica do recém-nas-
cido, com o0s membros semifletidos,
maos fechadas, abrindo algumas vé-
zes um ou outro dedo. Em decubito
ventral, a crianca mantinha a face
apoiada sobre a superficie do leito,
rodando para um ou outro lado; nédo
realizava movimentos de propulsio;
sustentado pelas axilas, na posicdo
de pé, ndo trocava passos. Hiperto-
nia dos grupos flexores dos membros
superiores e inferiores. Os movimen-

tos eram lentos, com cariter ténico. Fig. 3 — Caso 1 (J. E. P.). Aspecto do
Reflexos profundos presentes e simé- conteuido intracraniano mostrando a falta
tricos, sendo que os patelares da- dos hemisférios cerebrais.

vam resposta controlateral e frag-

mentada. Reflexo de retificacdo cor-

poral ausente. Pela manobra de Tobler, atitude de recém-nascido. Reflexo de
Moro vivo e simétrico. Succdo presente; algumas vézes, acidentalmente, a maéao
da crianca atingia a béca e ela realizava entdo movimentos ativos de succdo. Re-
flexo de Landau negativo. Reflexos de Rossolimo e Mendel-Bechterew presentes.
“Grasping” dos dedos e artelhos, presente e vivo. Reflexo cutaneo-plantar em ex-
tensfdo, com afastamento dos artelhos em leque. N&o havia clono. Os reflexos cuta-
neo-abdominais nao foram obtidos. Face sem paralisias: as pdlpebras se mantinham
em geral fechadas; as pupilas eram isocoricas e reagiam & luz. Chéro scnoro, de
timbre normal.

Exames complementares — Exame oftalmoldégico: marcada tendéncia para des-
vio dos eixos oculares para fora, em divergéncia; papilas de forma eliptica, com o
meridiano vertical nitidamente maior que o horizontal, de cér branca homogénea,
com contornos precisos e pigmentados e em nivel normal; retina completamente des-
pigmentada, sem alteracoes degenerativas, permitindo ver, por transparéncia, os vasos
da coroide; nao foi possivel localizar a fovea em A.O.; nada digno de nota nas re-
gides maculares; relacdo normal entre o tamanho das artérias e veias; nao foi en-
contrada qualquer malformacio vascular. Radiografias do crdnio: acentuado adel-



Fig. 4 — Caso 1 (J. E. P.). Face basal do encéfalo (descricdo no texto).

Fig. 5 — Caso 1 (J. E. P.). Face superior do encéfalo (descrigédo no texto).
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gacamento da tabua oOssea interna, sem ostedlise; indiferenciacdo da tdbua o&ssea
externa frontoparietal; amplitude exagerada da fontanela; presenca de imagens cis-
ticas projetando-se na regido frontoparietal, em correspondéncia aproximada com os
ventriculos cerebrais. Radiografia da coluna vertebral normal. Cardtido-angiografia,
a esquerda, mediante exposicdo cirdrgica e puncdo da carétida primitiva: artérias
cerebral média e cerebral anterior bem desenvolvidas seguindo trajetos diferentes da-
queies habitualmente verificados no adulto (fig. 6). A cerebral média, no seu seg-
mento proximal, segue trajeto ligeiramente curvilineo, descrevendo arco cdncavo
para cima; na incidéncia lateral, esta artéria se encontra mais proximo da base do
cranio do que habitualmente se observa no adultn. Em incidéncia lateral observa-se
que a artéria cerebral anterior segue trajeto sensivelmente igual ao que se observa
comumente no adulto; apenas o segmento ascendente ndo apresenia a curva de con-
cavidade para a frente, seguindo trajeto sensivelmente retilineo, obliquo de baixo
para cima e de tras para diante. Na fase venosa observam-se algumas veias as-

\\‘,‘/ B
Fig. 6 — Caso 2 (A. B.). Carétido-angiografia. Mesma l!egenda que
na figura 2.
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Fig. 7 — Caso 2 (A. B.).
Transiluminacdo do cra-
nio mostrando transparén-

cia total.

Fig. 8 — Caso 2 (A. B.).
Aspecto macroscépico do

cérebro.
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cendentes e uma descendente (veia de Trolard?). Transiluminacdo da cabeca: trans-
paréncia quase total (fig. 7). Eletrencefalograma: tracado prejudicado pelo grande
nimero de artefatos ocasionados por movimentos executados pelo paciente; nestas
condicbes, o que se observou foi um tracado constituido, na malor parte, por longos
periodos de acentuada depressio da atividade elétrica, nos quais nido existem ondas
de origem encefdlica; a atividade elétrica evidenciou-se apenas por pequenas quan-
tidades de ondas 4-6 c/s, esporddicas ou em pequenos grupos, predominantemente a
direita. Prova de corantes (fenossulfonftaleina): injetados 2 ml do corante na re-
gido correspondente ao vértex, & esquerda, as puncies das regides occipital e frontal
désse lado, feitas logo apds, forneceram liqiiidos com coloracdo homogénea; a pun-
céo A direita, nos vArios niveis, s6 evidenclou a presenca de corante e, assim mesmo,
em quantidade muito pequena, apés 20 minutos; ndo se obteve corante no liqiiido
céfalo-raquidiano colhido por via lombar, mesmo apés 30 minutos. Ezame de liqiii-
do céfalo-raquidiano: puncio do hemicranio esquerdo, através da disjuncdo sutural;
ligiiido limpido e levemente xantocrémico, com formacdo de reticulo de fibrina; 2
células por mm3; 100 mg de proteinas e 720 mg de cloretos por 100 ml; tracos indo-
sdvels de glicose; reacio de Pandy fortemente positiva; reacdo do benjoim coloidal
12222,22212.22210.0; reacdo de Takata-Ara positiva (tipo misto); o exame microscé-
pico dos esfregacos do reticulo mostrou a presenca de alguns linfécitos e raras cé-
lulas mononucleares grandes, de permeio com fibrina; o exame do sedimento de
centrifugacéo revelou o mesmo aspecto citolégico (col. Leishmann). Exame do Ili-
qitido céfalo-raquidiano obtido por puncdo do hemicranio direito: liquor levemente
hemorragico; apds centrifugacio, liquor 1impido e incolor; formacdo de reticulo de
tibrina; 6 células por mm? 4C0 hemAcias por mms3; 70 mg de proteinas e 45 mg de
glicose por 100 ml; reacdo de Pandy fortemente positiva; reacdo do benjoim coloidal
01210.12222.22100.0; o exame microscépico (col. Leishmann) de preparados do reticulo
e do sedimento de centrifugagdo mostrou raros linfdécitos e algumas células mono-
nucleares.

No 6° dia de Internacfio, a crianca faleceu, apos ter tido crise de hipertermia

e de clanose intensa. O diagnéstico clinico, com base na transiluminacfo, foi de
hidranencefalia.

Necrépsia — Calota craniana, dura-mater e selos venosos sem nada digno de
nota. Encéfalo aumentado de volume, de consisténcia cistica; leptomeninges e vasos
sem alteracdes macroscopicas. Circunvolucdes alargadas, apresentando disposi¢cdo nor-
mal (fig. 8). Grande dilatacao dos ventriculos laterais. O tecido nervoso dos he-
misférios apresenta espessura méxima de 1 cm, nao se reconhecendo as estruturas
anatémicas dos nucleos da base, centro semi-oval, corpo caloso; as paredes dos ven-
triculos laterails sdo constituidas por tecido fridvel, de aspecto cremoso. Terceiro
ventriculo de dimensées normais, paredes lisas, apresentando ampla comunicacido com
os ventriculos laterals. Aqueduto cerebral ndo visivel macroscOpicamente; histoldgi-
camente se verificou que o aqueduto cerebral estava transformado em numerosos
pequenos canais com revestimento ependimério incompleto. No rombencéfalo nada
digno de nota. O tecido nervoso apresenta, em tdédas as seccOes praticadas, nume-
rosas pequenas Areas puntiformes, amareladas, disseminadas de maneira uniforme.
Diagnéstico andtomo-patolégico: hidrocefalia por estenose do aqueduto de Sylvius.

COMENTARIOS

A leitura destas observacOes permite destacar alguns fatos de interésse.

No caso 2, em que foi feito o diagnéstico clinico de hidranencefalia com
fundamento na transiluminacio, se tratava, na realidade, de hidrocefalia con-
seqilente & oclusdo do aqueduto de Sylvius. No caso 1, no qual, pela tran-
siluminacio, ndo foi verificada transparéncia apreciavel e que, por isto, pa-
recia ser um caso de hidrocefalia, se tratava, na realidade, de hidranence-

falia; deixemos ressalvado o fato de que o ligliido contido no interior do
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cranio déste paciente (caso 1) era fortemente turvo e, por isto mesmo, po-
dia impedir a transparéncia, segundo ja foi observado por Hamby e col.

Se, no individuo adulto encontramos, as vézes, dificuldade para distinguir
entre uma angiografia normal e outra patolégica, dadas as grandes varia-
¢oes quanto ao trajeto e calibre dos vasos, essa dificuldade é ainda maior
quando se trata de angiografia em crianca. Este é o motivo pelo qual nos
limitamos a um relatério descritivo dos achados angiograficos. Foi possivel
identificar no caso 1 (hidranencefalia) as artérias cerebral anterior, cerebral
média, basilar, comunicantes posteriores e cerebrais posteriores. Nao pode-
mos fazer interpretacdoes quanto a normalidade de forma e trajeto, pois nos
faltam elementos de comparacao; nao obstante, o simples fato de terem sido
visualizadas estas artérias, d4 margem a uma contribuicdo que nos parecec
importante no que diz respeito & patogenia de hidranencefalia. Com efeito,
ndao podemos deixar de considerar que das artérias que pudemos identificar
na arteriografia, as mais desenvolvidas sao precisamente as artérias cerebral
anterior e média, enquanto que a cerebral posterior é representada por um
tufo de vasos sem delimitacdo precisa. Pois bem, se analisarmos a anoma-
lia em térmos de territério de irrigacdo, podemos verificar que exatamente
as porcoes dos hemisférios cerebrais que recebem irrigacdo das artérias ce-
rebral anterior e média estido praticamente ausentes na peca anatémica (figs.
4 e 5); ao lado desta verificacdo notamos o fato, aparentemente estranho,
de que a parte dos hemisférios que recebe a irrigacdo da cerebral posterior
esta bastante desenvolvida. Esta peca sera objeto de estudo anatomo-pato-
l6gico mais detalhado na tentativa de completar, com dados mais precisos,
isto que adiantamos apenas com base no estudo macroscopico.

Tal observacdo nos leva a pensar, como Yakovlev e Wadsworth ¢, que
a hidranencefalia seria uma anomalia relacionada com um processo agené-
tico (por sua vez ligado a fatores obscuros) e nao a uma anomalia vascular
primitiva; quanto mais cedo éstes fatéres obscuros entram em acdo, mais
amplas sao as malformacobes, afirmam éstes autores, com base em minucioso
estudo anatomo-patolégico.

Devemos deixar assinalado que o resultado da transiluminacio varia
conforme a intensidade do foco luminoso utilizado. Para uniformidade quan-
to aos resultados, a transiluminacdo, em nossos casos, foi feita com uma lam-
pada de fotografia (foto flood R2 de 500W) a qual foi adaptado um cilindro
opaco de 40 cm de comprimento, cuja outra extremidade era posta em con-
tacto com a cabeca do paciente; a pesquisa foi feita em camara escura. Ja
temos obtido nitidas imagens de transiluminacio com éste dispositivo, em
outros casos de hidrocefalia, aproveitando a experiéncia colhida nas observa-
coes que estdao aqui registradas.

RESUMO

Sao apresentados dois casos anatomo-clinicos, um de hidranencefalia e
outro de hidrocefalia congénita por estenose do aqueduto de Sylvius. O exa-
me neurolégico revelou, nos dois casos, um quadro semelhante, cujas caracte-
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risticas lembram as encontradas em um recém-nascido normal. Nos dois
casos foi feita a transiluminacido do cranio e o estudo da circulacdo cerebral
por meio de carétido-angiografia. Dos fatos observados podem ser destaca-
dos os seguintes aspectos:

1) A transiluminacdo ndo parece ser elemento seguro para o diagnos-
tico diferencial entre a hidrocefalia e a hidranencefalia, pois, no caso de hi-
drocefalia (caso 2) foi obtida nitida transparéncia, enquanto que no caso de
hidranencefalia (caso 1) esta prova foi completamente negativa; deve notar-se
que o liqiiido contido no interior do cranio do paciente de hidranencefalia
era fortemente turvo, o que talvez explique nao ter sido obtida a transilu-
minacéo.

2) Nao houve correspondéncia entre a distribuicdo arterial observada
pela carétido-angiografia e os achados anatomo-patolégicos verificados no caso
de hidranencefalia; as artérias cerebral anterior e cerebral média foram ni-
tidamente visualizadas e ndo obstante havia falta das por¢cdes dos hemisférios
que seriam supridas por estas artérias; ao contrario, o territério irrigado
pela cerebral posterior estava relativamente bastante desenvolvido, embora
esta artéria estivesse representada apenas por penachos de vasos tortuosos,
curtos e muito delgados.

3) As presentes observagbes nao permitem avaliar a importancia da
eletrencefalografia no diagnéstico diferencial entre hidrocefalia e hidranence-
falia, pois ndo foi possivel realizar o tracado no caso 2 (hidranencefalia).

SUMMARY

Hydrocephaly or hydranencephaly. Importance of cranial transillumination
for differential diagnosis.

Report of two anatomical-clinical cases, one being an hydranencephalic
and the other of congenital hydrocephaly. The neurological examination
showed in both cases a similar picture which characteristics recalling those
found in a normal newborn. In both cases a transillumination of the skull
and a carotid-angiography were performed in order to study the cerebral
circulation. The conclusions are as follows:

1) Transillumination has not been safe method for differential diagnosis
between hydrocephaly and hydranencephaly, since in case 2 (hydrocephaly)
was obtained a clear transillumination whereas in case 1 (hydranencephaly)
it was absolutely negative; it must be emphasized that the cranial fluid of
the hydranencephalic case was cloudy thus explaining possibly the insuccess
of transillumination.

2) No analogy was found between the arterial distribution demonstrated
by angiography and the anatomical-pathological findings of the hydranence-
phalic case, i.e., the anterior and medial cerebral arteries were well visualized,
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but necropsy showed absence of the portions of the hemispheres that are
supplied by those arteries (fronto-parieto-temporal portions); on the contrary
the territory supplied by the posterior cerebral artery was quite well develop-
ed, but the this artery was reduced to a short, tortuous and slender tuft
of vasa.

3) Owing to the impossibility to take EEG tracings in the hydranen-
cephalic case it was not possible to evaluate the importance of EEG in the
differential diagnosis between hydrocephaly and hydranencephaly.
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